III-Q294 


Alteration de la fonction auditive 

Orientation diagnostique 

D r Benoit Theoleyre, P r Bruno Frachet 

Service ORL et chirurgie cervico-faciale, hopital Avicenne, 93009 Bobigny Cedex 

benoit.theoleyre@avc.ap-hop-paris.fr 


Objectifs 


Devant une alteration de la fonction auditive, argumenter 
les principales hypotheses diagnostiques et justifier les examens 
complementaires pertinents. 


L audition est un sens qui nous informe 
sur le milieu dans lequel nous vivons. 

L'alteration de la fonction auditive, ou 
surdite, se definit comme un affaiblissement (hypoacousie) ou 
une abolition complete (cophose) du sens de I'ouTe. 

II s'agit d'un sujet d'actualite : d'une part, la population vieillit, 
d'autre part, les progres technologiques permettent de corriger 
un nombre croissant de surdites. En France, on estime actuellement 
la prevalence des personnes malentendantes a 5 millions, soit 9 % 
de la population, avec environ 1 million de sujets appareilles. 

PHYSIOPATHOLOGIE 
Rappel anatomique 

Comme pour les autres sens, I'audition requiert un organe 
peripherique, I'oreille, capable de capter les ondes sonores (vibra- 
tions acoustiques mecaniques) et de realiser la transduction de 
ces informations en influx nerveux vehicules par le nerf auditif 
(VI ll e paire cranienne) jusqu'au systeme nerveux central (noyaux 
du VIII dans le tronc cerebral puis aires corticales auditives parie- 
tales). Les ondes sonores integrees par notre cerveau devien- 
nent des sensations auditives, dotees d'une intelligibility (Ian- 
gage, musique). 

L'organe de I'audition se decompose en oreille externe 
(pavilion et conduit auditif externe), oreille moyenne (tympan, 
systeme ossiculaire, caisse du tympan et cavites posterieures) 
et oreille interne comprenant la cochlee (audition) et le vestibule 
(equilibre). L'oreille externe et moyenne forme I'appareil de trans- 
mission ; l'oreille interne I'appareil de perception. 

Le rocher abrite les structures sensorielles de I'audition et de 
I'equilibre, ainsi que le nerf facial (Vll e paire cranienne) dans son 
trajet intracranien, expliquant les atteintes cochleo-vestibulaires 
(surdite et troubles de I'equilibre) et la paralysie faciale compli- 
quant parfois les otites chroniques ou les fractures du rocher. 


De la topographie de I'atteinte de l'oreille decouleront une sur- 
dite de transmission, une surdite de perception ou une surdite 
mixte (perception et transmission). Cette distinction fonctionnelle 
est primordiale pour I'etiologie et la therapeutique des surdites. 

Physiologie de I'audition 

Le son, la parole sont vehicules par une onde sonore, vibra- 
tion mecanique, caracterisee par un spectre de frequences et 
une intensity correspondant a I'energie qu'elle vehicule. 

L'oreille humaine normaleet jeune pergoit une gammede fre- 
quence allant de 20 a 20 000 Hertz, pour une intensity minimale 
define par un seuil d'intensite liminaire. 

Le decibel (dB) est I'unite (echelle logarithmique) de la sen- 
sation auditive. 

/ L'oreille externe est constituee par le pavilion et le conduit auditif 
externe qui permettent de localiser la source sonore et d'amplifier 
la pression sonore sur la membrane tympanique. 

/ L'oreille moyenne, grace au tympan, solidaire de la chaTne des 
osselets (marteau, enclume et etrier) assure la transmission des 
sons d'un milieu de faible impedance (aerien) vers un milieu de forte 
impedance (liquide de l'oreille interne) essentiellement par un jeu 
de surface. Ce convertisseur d'impedance permet une amplification 
de I'onde sonore. Lorsqu'il existe une rupture de la chaTne ossiculaire, 
la perte auditive est d'environ 30 dB ; elle est majoree s'il existe un 
blocage des osselets. La caisse du tympan communique avec les 
fosses nasales par la trompe d'Eustache qui s'abouche dans le cavum, 
ce qui permet d'equilibrer la pression de l'oreille moyenne avec le 
milieu exterieur (decompression lors de la plongee ou en avion). 
/ L'oreille interne, au niveau de la cochlee, abrite les cellules senso- 
rielles auditives (cellules ciliees), qui vont etre stimulees par I'os- 
cillation de la membrane tectoriale qui vibre selon les impulsions 
de I'onde propagee transmise au liquide endocochleaire par la 
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chaTne ossiculaire via la fenetre ovale, interface mobile avec I'etrier. 
La transduction s'effectue au niveau de cette unite sensorielle endo- 
cochleaire (organe de Corti), le message sonore, initialement 
onde mecanique, est transcrit en impulsions electriques trans- 
mises par voie axonale, se regroupant pour former le nerf auditif, 
vers les noyaux auditifs. L'ensemble des informations emprunte 
les voies auditives (primaires et secondaires) jusqu'a atteindre 
les aires corticales. 

Ce gue Ton doit retenir de ces donnees de physiologie reside 
dans la distinction d'un temps de transmission de I'onde sonore dans 
I'oreille externe et moyenne (surdite de transmission) puis d'un temps 
de perception (surdite de perception) au sein de I'oreille interne. 

II est important de connaTtre la possibility de percevoir des 
sons par I'oreille interne par vibration transmise par conduction 
osseuse (CO). En effet, le son fait aussi vibrer toute la boTte cra- 
nienne, sa transmission directe a la cochlee par conduction 
osseuse, moins performante gue la conduction aerienne (CA), 
ne joue pas un role primordial dans I'audition normale ; en revan- 
che, elle est importante sur le plan diagnostigue (test de Weber) 
et therapeutique (prothese a ancrage osseux). 


DIAGNOSTIC CLINIQUE 
Anamnese 

L'interrogatoire est essentiel pour orienter le diagnostic etio- 
logique. Les antecedents personnels et familiaux ainsi que le 
mode de vie sont notes. On recherche en particulier des episo- 
des d'otites recidivantes dans I'enfance, un antecedent de trau- 
matisme cranio-facial, une prise prolongee d'antibiotiques, une 
intervention chirurgicale de I'oreille, une surdite familiale fre- 
quemment sous-estimee. 


Les conditions sonores de vie (travail, loisirs) sont evaluees. 
L'atteinte auditive professionnelle s'integre dans le tableau n° 42 
des maladies professionnelles. 

L'histoire Clinique precise le debut et les circonstances de sur- 
venue de Alteration de la fonction auditive, la presence des troubles 
uni- ou bilateraux, la notion d'eventuels facteurs declenchants et 
le retentissement socioprofessionnel. 

Signes fonctionnels 

L'interrogatoire poursuit I'enquete etiologique a la recherche 
des plaintes accompagnant cette baisse de I'audition. 

Le patient peut se plaindre d'otalgie, d'otorrhee, d'acouphenes 
(signe d'atteinte cochleaire) intermittents ou permanents, de 
vertiges peripheriques (signe d'atteinte vestibulaire). Les acou- 
phenes et les vertiges peuvent etre consideres comme des 
criteres de gravite de l'atteinte fonctionnelle. 

Signes physigues 

1. Otoscopie 

Le clinicien examine I'oreille externe et son conduit auditif, en 
particulier pour eliminer une obstruction de celui-ci par un bou- 
chon de cerumen ou une otite externe qui peuvent perturber I'au- 
dition normale ou le port d'une prothese auditive conventionnelle. 

L'examen du tympan est fondamental et doit etre fait dans de 
bonnes conditions, au mieux sous microscope, apres avoir net- 
toye le conduit auditif si necessaire. Cet examen est, bien entendu, 
bilateral pour etre comparatif. 

La morphologie du tympan comprend le relief central du manche 
du marteau, le cone lumineux en avant et en bas refletant la 
lumiere de I'otoscope, temoin d'une integrity de la membrane tym- 
panique, la transparence gris argente d'un tympan normal (fig. 1). 


QU'EST-CE QUI PEUT TOMBER A L'EXAMEN ? 

II nous semble important que le futur praticien sache raisonner devant une 
alteration de la fonction auditive grace a un interrogatoire oriente et un 
examen clinique simple mais precis. II devra etre a meme de bien 
differencier une surdite de transmission d’une surdite de perception du fait 
de la difference majeure de prise en charge. 


On peut integrer un ensemble de questions 
portant sur l’alteration de la fonction audi- 
tive au cours d’un dossier presentant un 
patient ayant un syndrome infectieux avec 
un tableau d’otite moyenne aigue. L’histoire 
clinique se complique d’une endocardite 
survenant sur une valvulopathie ancienne. 
Au decours du traitement, revolution se 
complique par une surdite ototoxique aux 
aminosides. L’etudiant devra ainsi raison- 
ner sur l’etiologie du syndrome infectieux, 
puis sur la prise en charge de celui-ci. L’en- 


quete etiologique sur la cause de la surdite 
se fern apres examen clinique permettant 
de preciser le type de surdite, ici de per- 
ception, puis Fanamnese permettra de rete- 
nir la iatrogenie des aminosides, apres avoir 
elimine les autres causes de surdite. 
Patient de 28 ans adresse aux urgences 
pour otalgie droite et fievre elevee a 
39 °C depuis 3 jours. On note comme 
antecedent notable une insuffisance 
aortique. Le patient se plaint d’une 
hypoacousie. 


o Decrivez votre examen clinique vous 
permettant de porter le diagnostic d’otite 
moyenne aigue droite collectee (otoscopie 
et acoumetrie). 

Deux jours plus tard, malgre le traitement 
antibiotique install re, le patient garde 
une fievre elevee. Eotalgie a dispam. 

0 Quelle hypothese diagnostique doit 
etre evoquee, comment la confirmer ? 

0 Quel traitement instaurez-vous ? 

Trois semaines plus tard, le patient, 
apyretique, se plaint d’une perte brutale 
de I’audition a droite. 

o Quelle est l’hypothese diagnostique la 
plus plausible ? Decrivez votre examen 
clinique. 

0 Quels sont les moyens dont on dispose 
pour prevenir cette complication ? • 
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On recherche des anomalies traduisant une atteinte de I'oreille 
moyenne : perforation tympanique (fig. 2), otorrhee purulente, 
inflammation du tympan, retraction tympanique ou au contraire 
bombement de la membrane du tympan traduisant une collection 
retrotympanique (fig. 3 et 4). 

Une atteinte de I'integrite de la membrane tympanique se 
traduira par une surdite de transmission. 

2. Acoumetrie 

/ L'estimation de Taudition est assuree par le tic-tac d'une montre, 
une voix chuchotee pergue au contact de I'oreille ou a distance. 
/ Le test de Weber necessite Implication d'un diapason vibrant 
sur le front du patient : on demande si le son pergu est lateralise 
a I'oreille droite ou gauche. Une surdite de transmission unilate- 
ral (T) se caracterise par un Weber (W) lateralise du cote atteint 
(A) [TWA]. A I'inverse, une surdite de perception unilateral se 
caracterise par un Weber lateralise du cote sain. 

/ L'epreuve de Rinne compare le temps d'audition d'un diapason 
vibrant pose sur la mastoTde (conduction osseuse) avec le temps 
d'audition du diapason place a I'entree du conduit auditif externe 
(conduction aerienne). Elle est normale ou positive quand la 
conduction aerienne est superieure a la conduction osseuse. Le 
Rinne est dit negatif (R-), traduisant une surdite de transmission 
(ST) lorsque la conduction osseuse (CO) est superieure a la 
conduction aerienne (CA) ST: CO > CA (R-). 

3. Examen neurologique 

II est centre sur les paires craniennes, particulierement pour 
eliminer une paralysie faciale homolaterale a I'atteinte auditive, 
la VI l e paire cranienne ayant un trajet dans I'oreille moyenne. 

L'examen vestibulaire clinique recherche un nystagmus hori- 
zonto-rotatoire ou une deviation posturale. 


POINTS FORTS 

a retenir 


L'anamnese et l'examen clinique associant otoscopie 
et acoumetrie, permettent d'orienter le diagnostic 
vers une surdite de transmission ou de perception 
objectivee par I'audiogramme. 

Le caractere aigu ou chronique, uni- ou bilateral de la 
surdite permet de proposer des hypotheses diagnostiques. 

Les examens paracliniques necessaires pour confirmer 
le diagnostic (imagerie, explorations fonctionnelles auditives) 
seront demandes avec pertinence pour mettre en place 
une strategic therapeutique adaptee. 


4. Examen de la sphere ORL 

II permet chez I'adulte, par une rhinoscopie des fosses nasales 
et du cavum, de confirmer une obstruction ou une dysfonction 
tubaire (trompe d'Eustache). 


Signes generaux 

Le clinicien doit s'assurer que la baisse de I'audition ne vienne 
masquer une pathologie insidieuse et severe : pouls, tension arte- 
rielle et temperature en fonction de I'orientation etiologique. On 
elimine un contexte infectieux debutant ou avere (syndrome grippal, 
meningite). 

Enfin, l'examen clinique recherche des signes d'atteinte meta- 
bolique (diabete, dyslipidemie) et apprecie la fonction cardio- 
vasculaire, car ces pathologies sont des facteurs de risque d'at- 
teinte neurosensorielle auditive. 

Chez I'enfant l'examen est oriente vers la suspicion d'un syndrome 
malformatif en cas de surdite genetique syndromique. 



chronique perforee 
(perforation posterieure). 
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EXAMENS PARACLINIQUES 
Epreuves fonctionnelles audit ves 

1. Audiometrie tonale liminaire 

Demande face a toute hypoacousie, cet examen explore le 
seuil auditif pour des sons purs (des bips) emis a des frequences 
allant de 125 Hertz (son grave) a 8 000 Hz (son tres aigu). Les 
sons sont transmis par conduction aerienne (CA, schematisee 
par des ronds sur le diagramme) et par conduction osseuse (CO, 
schematisee par une barre sur le diagramme) via un vibrateur 
place en arriere de I'oreille. 

L'audiogramme tonal donne ainsi une representation de I'au- 
dition pergue par chaque oreille et confirme I'examen clinique, 
orientant vers une etiologie de surdite de transmission, de per- 
ception ou mixte (fig. 5). 

La surdite de transmission se caracterise par une courbe 
osseuse normale et un abaissement de la courbe aerienne. La 
difference en decibels entre ces deux courbes definit le Rinne 
audiometrique, qui est negatif, car il represente une perte en 
decibels. 

La surdite de perception se caracterise par un abaissement 
simultane des courbes osseuse et aerienne. II n'y a pas de Rinne. 

La surdite mixte associe une baisse des deux courbes avec 
un Rinne negatif. 

2. Audiometrie vocale 

Cet examen analyse les seuils de I'intelligibilite des sons de 
parole, en d'autres termes la comprehension de mots prononces 
a des intensites variables. 

L'audiogramme vocal est demande principalement dans les 
surdites de perception endocochleaire ou retrocochleaire. 


3. Impedancemetrie 

C'est un examen simple et rapide a realiser. II comprend la 
tympanometrie et la recherche du reflexe stapedien. 

/ La tympanometrie (fig. 6) mesure les variations d'impedance 
(deformation) du tympan lorsque Ton fait varier la pression de 
I'air sur celui-ci. II renseigne sur le fonctionnement de I'oreille 
moyenne (tympan, osselets et trompe d'Eustache). On peut 
ainsi confirmer le diagnostic de dysfonction tubaire, de collec- 
tion retrotympanique dans I'otite seromuqueuse ou de blocage 
ossiculaire. 

/ Le reflexe stapedien consiste, chez le sujet normal, en une 
stimulation sonore intense qui declenche une contraction re- 
flexe bilaterale du muscle de I'etrier stabilisant ainsi la chaTne 
ossiculaire. Cela attenue la transmission hypersonore en aug- 
mentant I'impedance du systeme tympano-ossiculaire afin de 
proteger I'oreille interne. La presence de ce reflexe stapedien 
affirme I'existence d'une perception acoustique. Les seuils d'in- 
tensite sonore pour obtenir un reflexe stapedien varient entre 
85 dB et 100 dB. 

Si la surdite est superieure a 30 dB, on ne peut obtenir de 
reflexe stapedien en stimulation ipsilaterale. L'etude des seuils 
des reflexes stapediens permet de determiner le caractere endo- 
cochleaire d'une surdite de perception par le mecanisme de recru- 
tement (de cellules neurosensorielles) permettant d'obtenir ce 
reflexe. A I'instar de celles-ci, les surdites de perception retro- 
cochleaire (atteinte du nerf auditif) ne permettent pas I'obten- 
tion du reflexe stapedien, les seuils sont absents ou tres aug- 
ments et il n'y a pas ce phenomene de recrutement. 

4. Potentiels evoques auditifs (PEA) 

Les PEA (fig. 7) permettent de confirmer et de quantifier la 
surdite de perception et de differencier I'atteinte endocochleaire 
d'une atteinte retrocochleaire. 


SURDITE DE TRANSMISSION 


SURDITE DE PERCEPTION 


SURDITE MIXTE 





Figure 5 


Audiogramme tonal : • represente la conduction aerienne ; [ represente la conduction osseuse. 

En ordonnee, la perte auditive en decibels (dB). En abscisse, la frequence du bip sonore grave (125 Hz) a aigu (8 000 Hz). 
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Les seuils auditifs sont evalues objectivement sans la parti- 
cipation consciente du sujet (bebe ; simulateur). 

Le trace ainsi obtenu etudie le cheminement des potentiels 
auditifs des voies auditives primaires et les relais centraux. Ceux- 
ci s'apprecient par la visualisation de pics et de latence entre 
5 ondes recueillies. 

L'analyse comparative entre les deux oreilles permet de 
preciser le siege endo- ou retrocochleaire de I'atteinte. 

Ainsi, dans le neurinome de I'acoustique, les latences entre 
les ondes I et V sont augmentees. Dans la sclerose en plaques, 
les pics sont abolis et les ondes desynchronisees. 

Imagerie 

1. Scanner des rochers 

Cet examen est realise en coupes millimetriques axiales (fig. 8) 
et coronales. 

II est demande dans les surdites de transmission, en particu- 
lar pour les otites chroniques avec suspicion de cholesteatome 
ou d'atteinte de la chaTne ossiculaire, lorsque Ton suspecte une 
fracture du rocher, et pour evaluer une malformation de I'oreille 
(aplasie mineure ou majeure de I'oreille). 

2. IRM du conduit auditif interne et de Tangle ponto- 
cerebelleux 

L'examen de la fosse cerebrale posterieure s'impose dans les 
surdites de perception avec les indications suivantes : surdite 
brusque, PEA retrocochleaires ou plats, recidive d'une surdite 
de perception, surdite cochleo-vestibulaire (surdite associee a 
des vertiges) et sujet jeune. 

Cet examen permet d'eliminer une tumeur de Tangle ponto- 
cerebelleux comme, par exemple, le neurinome du nerf acous- 
tique VIII (fig. 9). 


ETIOLOGIE 

Surdite de transmission aigue 

1. Pathologie du conduit auditif externe (CAE) 

Le bouchon de cerumen est une des causes les plus frequentes 
d'hypoacousie brutale. Le CAE peut etre obture par un corps 
etranger ou par I'oedeme inflammatoire d'une otite externe, la 
douleur paroxystique obtenue par la traction du pavilion en 
arriere ou la pression sur le tragus en est caracteristique. 

Une attention particuliere doit etre portee a cette pathologie 
chez le patient diabetique, qui est a risque de developper une 
otite externe maligne (necrosante) qui signe I'atteinte osteitique 
du rocher. 

Enfin, face a une otite externe traTnante, il faut penser a un 
epithelioma du conduit auditif externe (baso- ou spinocellulaire) 
et realiser une biopsie. 

2. Pathologie de I'oreille moyenne 

L'otoscopie revele un tympan anormal, I'obstacle a la trans- 
mission des sons se situe au niveau de I'oreille moyenne. 

/ L'otite moyenne aigue (OMA) est une inflammation d'origine 
infectieuse de I'oreille moyenne. On distingue 3 stades evolutifs : 

- I'OMA congestive : le tympan est inflammatoire, il a perdu sa 
transparence et le cone lumineux ; 

- I'OMA collectee : le tympan est inflammatoire et bombant, ce 
qui traduit la collection purulente retrotympanique (fig. 3). La 
douleur est paroxystique. La fievre complete le tableau clinique ; 

- I'OMA perforee : il devient difficile de voir le tympan du fait 
d'une otorrhee purulente et profuse. Apres microaspiration, I'exa- 
men du tympan confirme la perforation qui est souvent puncti- 
forme dans le quadrant inferieur. On peut noter une deferves- 
cence thermique contemporaine de la perforation tympanique. 



TYMPANOGRAMME PLAT 


TYMPANOGRAMME A PIC DECALE 
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Figure 6 


Tympanogramme. A gauche : tympanogramme normal « en pagode chinoise ». Au centre : tympanogramme plat 
(epanchement retrotympanique). A droite : tympanogramme a pic decale (dysfonction de la trompe d'Eustache). 
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/ La perforation tympanique post-traumatique (gif le, traumatisme 
cranio-facial, barotraumatisme) est confirmee a I'otoscopie qui 
precise le siege et la faille de la perforation. Cet examen peut 
etre limite par une otorragie. 

/ La fracture du rocher reste meconnue si elle n'est pas recher- 
chee. L'anamnese du traumatisme cranio-facial, une surdite post- 
traumatique associee a une otorragie, la douleur, puis I'ecchy- 
mose du mastoi'de, voire la paralysie faciale peripherique doivent 
faire pratiquer un scanner des rochers. La recherche d'une breche 
osteo-meningee avec ecoulement de liquide cephalo-rachidien 
par le conduit auditif externe est systematique. 


Surdite de transmission chronique 

1. Tympan anormal 

/ L'otite sero-muqueuse (OSM) concerne essentiellement I'enfant 
entre 2 et 5 ans mais peuvent aussi se rencontrer chez I'adulte. 
II s'agit d'un epanchement retrotympanique sero-muqueux (glue) 
volontiers bilateral. Le tympan apparaTt epaissi, mat, parfois 
retracte avec des bulles en arriere de la membrane tympanique. 
Le diagnostic est confirme par le tympanogramme qui est plat. L'au- 
diometrie retrouve une surdite de transmission inferieure a 30 dB. 

La cause principal d'une otite sero-muqueuse chronique chez 
I'enfant (fig. 4) est une obstruction de I'orifice distal de la trompe 
d'Eustache par les vegetations adenoTdes du cavum. Chez I'a- 
dulte, une otite sero-muqueuse doit faire suspecter une tumeur 
du rhinopharynx (cavum), I'examen clinique doit etre complete 
par une rhinoscopie a I'optique ou au naso-fibroscope. Si cet 
examen est normal, une dysfonction tubaire est evoquee et 
confirmee par le tympanogramme. 

/ L'otite moyenne chronique non cholesteatomateuse est caracte- 
risee par un tympan remanie, epaissi et mat, parfois inflammatoire, 
plus ou moins retracte autour des reliefs ossiculaires. On recherche 



Figure 7 


Potentiels evoques acoustiques (PEA). 

Courbe A : PEA normaux. 

Courbe B : augmentation des latences entre les pics 
et V (neurinome du VIII). 

Courbe C : abolition des pics (sclerose en plaques). 


une poche de retraction ou une perforation tympanique (fig. 2). 
L'audiometrie retrouve une surdite de transmission superieure 
a 30 dB. Le scanner des rochers apprecie la chaTne ossiculaire. 
La topographie de la perforation ou de la retraction est precisee 
par I'otoscopie et annotee par un schema afin d'assurer un suivi 
evolutif precis. 

/ L'otite moyenne chronique cholesteatomateuse se definit par la 
« presence dans les cavites de I'oreille moyenne d'un epithe- 
lium malpighien keratinise (epiderme) doue d'un potentiel de 
desquamation, de migration et d'erosion ». II s'agit d'un stade 
evolutif dont la morbidity peut mettre en jeu le pronostic vital 
(risque de meningite otogene, d'abces cerebral). L'otoscopie est 
evocatrice lorsqu'elle retrouve une masse nacree faisant issue 
dans le conduit auditif externe par une perforation tympanique 
(fig. 10). La surdite de transmission est superieure a 30 dB, et 
peut se compliquer d'une atteinte cochleaire (labyrinthisation). 
Le scanner des rochers confirme la presence d'un processus 
osteolytique detruisant les structures de I'oreille moyenne. 

2. Tympan normal 

On evoque alors le blocage des sons au niveau de la chaTne 
ossiculaire. Le blocage du dernier osselet, I'etrier, est le plus fre- 
quent, definissant I'otospongiose. La base de I'etrier, appelee 
platine, est bloquee par une osteodystrophie qui diminue la 
transmission de I'onde sonore vers la cochlee. Cette pathologie 
est hereditaire dans 30 % des cas, l'anamnese familiale est done 
imperative. L'otospongiose atteint plus souvent les femmes, elle 
peut se reveler au decours d'une grossesse. Des acouphenes 
peuvent accompagner I'hypoacousie. L'audiogramme confirme 
la surdite de transmission qui est superieure a 30 dB, le reflexe 
stapedien est aboli en ipsilateral. Le scanner des rochers, s'il est 
pratique, retrouve souvent des foyers d'osteodystrophie (micro- 
geodes et osteocondensation) autour de la platine. 

La disjunction incudo-stapedienne, survenant apres un trau- 
matisme, est une luxation ossiculaire entre I'enclume et I'etrier ; 
il s'agit d'un diagnostic differential de l'otospongiose. Le scanner 
des rochers permet generalement de confirmer cette disjunc- 
tion ossiculaire. 


Surdite de perception aigue 

On evoque le diagnostic de surdite brusque ou idiopathique 
lorsque I'audition baisse brutalement sans etiologie evidente, 
situation de loin la plus frequente. L'hypoacousie, qui est pro- 
fonde, est unilaterale. Le test de Weber donne une perception 
des sons lateralisee du cote sain. Le tympan est strictement nor- 
mal a I'otoscopie, et l'audiometrie confirme la perte superieure 
a 40 dB sur au moins 3 frequences des courbes osseuse et 
aerienne. Une atteinte cochleo-vestibulaire est rare, mais possi- 
ble, avec presence de vertiges associes a la surdite. 

Avant de porter le diagnostic de surdite brusque, le clinicien 
doit avoir elimine une surdite de perception aigue liee a une cause 
vasculaire (mecanisme ischemique avec facteurs de risque car- 
diovasculaire, hemopathie), virale (virus ourlien, rougeole, her- 
pesvirus, rubeole), bacterienne (complication de l'otite moyenne 
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Figure 8 


Tomodensitometrie des rochers 
(coupes axiales). 


Figure 9 


IRM de Tangle ponto-cerebelleux 

montrant un neurinome de I'acoustique gauche 
(Vlll e paire cranienne). 




moyenne. 


aigue ou chronique), auto-immune (periarterite noueuse, maladie 
de Wegener), neurologique (sclerose en plaques). Enfin, une sur- 
dite de perception aigue peut inaugurer le debut d'une maladie 
de Meniere. 

Surdite de perception chronique 

/ La presbyacousie est definie par la baisse progressive bilate- 
rale de I'audition, debutant vers 60 ans. Elle est liee a une alte- 
ration neuro-fonctionnelle des cellules sensorielles de la cochlee. 
Le symptome d'hypoacousie est majore par le vieillissement 
cognitif chez les personnes agees. Des acouphenes sont parfois 
associes a cette baisse de Tacuite auditive. 

La gene ressentie par les patients est majoree dans une 
ambiance bruyante (cocktail, reception). L'otoscopie est normale. 
/ La maladie de Meniere est une entite clinique definie par ('as- 
sociation de trois symptomes synchrones ou parfois decales dans 
le temps : vertiges, hypoacousie (de perception) et acouphenes. 
Les hypotheses physiopathologiques sont discutees, mais on 
admet qu'il existe une anomalie pressionnelle des liquides endo- 
lymphatiques de I'oreille interne. L'otoscopie est normale. 

/ Le neurinome de I'acoustique est une tumeur de la gaine de 
Schwann du nerf auditif (VII l e paire cranienne). L'otoscopie est 
normale, le Weber lateralise vers I'oreille saine. L'audiogramme 
confirme la surdite de perception. Les PEA sont alteres et sont 
en faveur d'une surdite retrocochleaire. Le diagnostic est fait par 
I'IRM de Tangle ponto-cerebelleux (fig. 9). 10 % des neurinomes 
de I'acoustique se revelent par une surdite de perception aigue, 
d'ou la realisation systematique d'une IRM de Tangle ponto-cere- 
belleux au decours d'une surdite de perception unilateral. Cette 
lesion ovalaire ou en sablier se situe entre le conduit auditif 
interne et Tangle ponto-cerebelleux, la resonance est hypo-TI, 
iso- ou hyper-T2 avec rehaussement de signal apres injection de 
gadolinium. Les autres tumeurs de Tangle ponto-cerebelleux 
(meningiome...) sont plus rares. 


/ Les surdites ototoxiques sont bilaterales, symetriques et pro- 
gressives. Les principales substances iatrogenes pour la cochlee 
sont les aminosides, le furosemide, le 5-fluorouracile, la quinine 
et Taspirine a forte dose. 

Surdite chez I'enfant 

II s'agit d'une entite que Ton classe a part. En effet, le raison- 
nement etiologique differe en pediatrie lorsque Ton suspecte une 
surdite. 

La surdite retentit sur Tacquisition de la parole et du langage 
lorsqu'elle est bilaterale et ce d'autant plus qu'elle est precoce, 
voire congenitale. 

Une surdite est congenitale lorsqu'elle est presente a la nais- 
sance ; elle peut etre genetique ou acquise pendant la grossesse. 
Certaines surdites genetiques ne s'expriment qu'apres la premiere 
annee de vie, voire a Tadolescence. 

Trois quarts des surdites congenitales sont d'origine genetique ; 
elles se distinguent en surdite syndromique (1/3) et non syndro- 
mique (2/3). 

Les surdites syndromiques sont associees a d'autres malfor- 
mations (renales, neurologiques, cardiaques...). Le mode de trans- 
mission est generalement autosomique dominant a penetrance 
et expressivite variable. 

Les surdites non syndromiques se transmettent par mode auto- 
somique recessif, dont plus de la moitie revelent une anomalie du 
gene codant la connexine 26. Un diagnostic prenatal devient possible. 

L'examen clinique pediatrique est complet et recherche des 
malformations syndromiques. 

Les examens paracliniques component des otoemissions acous- 
tiques, des epreuves vestibulaires, un scanner des rochers associe 
a une IRM de I'oreille interne, complete par la recherche de pathologies 
associees (hematurie, echocardiographie renale et cardiaque). ■ 

(v. MINI TEST DE LECTURE, p. 2302) 
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